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case report 
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RESUMO 


Tumor sólido pseudopapilar do pâncreas, também conhecido como tumor de Frantz, 
é neoplasia rara, de etiologia desconhecida, baixo potencial maligno e bom prognósti- 
co, que acomete geralmente pacientes jovens do sexo feminino. Relata-se um caso de 
tumor de Frantz em paciente feminino, de 29 anos de idade, cuja apresentação clínica 
foi de dor e massa abdominal palpável. A ressonância nuclear magnética do abdômen 
evidenciou grande lesão sólido-cística proveniente da porção distal do pâncreas. O 
tratamento cirúrgico do tumor de Frantz pela ressecção distal do pâncreas com pre- 
servação do baço foi realizado e mostrou ser eficaz e sem morbidade pós-operatória. 
À opção pela cirurgia conservadora deve ser considerada, pois o conhecimento de 
que pacientes esplenectomizados apresentam aumento da morbidade e mortalidade 
justifica a tendência de preservá-lo. 


Palavras-chave: Pâncreas; Neoplasias Pancreáticas/diagnóstico; Neoplasias Pancreáti- 
cas/cirurgia; Pancreatectomia. 


ABSTRACT 


Solid pseudopapillary tumor of the pancreas, also known as Frantz' tumor, is a rare neo- 
plasia ofunknown etiology which usually attacks young female patients, but presents low 
malign potential and good prognosis. This paper reports on a case of Frantz's tumor in a 
29-year-old female patient suffering from pain and palpable abdominal mass. Abdominal 
nuclear magnetic resonance revealed severe solid-cystic tumor on the distal part of the 
pancreas. The surgical treatment of the tumor by means of distal resection with spleen 
preservation proved to be effective and cause no post-surgical morbidity. The option for 
the conservative surgery must be considered, as splenectomized patients are reported to 
suffer from increased morbidity and mortality. 


Key words: Pancreas; Pancreatic Neoplasms/diagnosis; Pancreatic Neoplasms/surgery; 
Pancreatectomy 


INTRODUÇÃO 


O tumor sólido pseudopapilar do pâncreas (tumor de Frantz) é neoplasia rara 
reportada pela primeira vez em 1934, por Lichtenstein, em mulher de 44 anos de 
idade.! No entanto, só foi descrito em 1959, por Frantz, que relatou quatro casos diag- 
nosticados erroneamente como tumores não funcionantes das células das ilhotas do 
pâncreas e os descreveu como nova entidade, à qual deu a denominação de “tumor 
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papilar do pâncreas”? Diversas denominações já fo- 
ram associadas a esse tumor, como: neoplasia císti- 
ca papilar, carcinoma cístico papilar, tumor sólido e 
cístico de células acinare, tumor císitco e sólido e tu- 
mor papilar de baixo grau. À Organização Mundial de 
Saúde, em 1996, considerou como consenso o termo 
o termo tumor sólido pseudopapilar do pâncreas. 

Constitui-se em neoplasia rara, de bom prognós- 
tico, que acomete geralmente mulheres jovens, loca- 
lizando-se em qualquer porção do pâncreas, com 
mais frequência em sua cauda”, raramente invadindo 
estruturas adjacentes.” 

Apesar de poucos casos terem sido descritos na 
literatura, o diagnóstico de tumor sólido pseudopa- 
pilar do pâncreas deve ser considerado em mulheres 
jovens que apresentem tumor volumoso arredonda- 
do e bem delimitado em região hipocôndrica esquer- 
da.º Por apresentarem bom prognóstico e por serem 
curáveis, a ressecção está indicada. O tratamento ci- 
rúrgico visa à cura e ao controle locorregional, uma 
vez que são tumores de baixo potencial maligno.” 


RELATO DO CASO 


Paciente feminina, de 29 anos de idade, ao fazer 
propedêutica para dor abdominal, foi realizada ul- 
trassonografia (US) abdominal que identificou lesão 
no hipocôndrio esquerdo. História de dor poliarticu- 
lar desde a infância, com anticorpo antiestreptolisina 
O (ASLO) em valores sempre aumentados. Negava 
etilismo e uso de anticoncepcionais orais. Apresen- 
tava-se em bom estado geral, corada, hidratada, anic- 
térica e afebril. Presença de tumoração palpável na 
região do hipocôndrio esquerdo, bem delimitada, 
móvel e dolorosa à manipulação. 

A ressonância nuclear magnética (RNM) do abdô- 
men revelou grande lesão sólido-cística proveniente 
da porção distal do pâncreas, de limites precisos e pa- 


redes espessadas, que exercia efeito compressivo em 
baço e rim esquerdo (Figura 1). Os marcadores tumor- 
ais dosados (CA125, CA19-9, CEA e AFP) eram normais. 

A paciente foi submetida à laparotomia, durante 
a qual se encontrou lesão volumosa na cauda do 
pâncreas, de consistência sólido-cística, paredes es- 
pessadas, limites precisos, não aderida aos órgãos 
adjacentes e ausência de metástases (Figura 2). Re- 
alizou-se pancreatectomia corpo-caudal com preser- 
vação esplênica (Figura 3), sendo o tumor ressecado 
com sua cápsula íntegra, medindo aproximadamente 
11,0 x 11,0x 9,0 cm. O exame histopatológico peroper- 
atório por congelação diagnosticou lesão pancreáti- 


ca com características benignas. 





Figura 2 - Laparotomia evidenciando tumor bem deli- 
mitado na cauda do pâncreas. 


O exame anatomopatológico revelou, à mac- 
roscopia, massa sólida e cística, bem delimitada e 
encapsulada de coloração cinza-avermelhado. Os 
achados histológicos após inclusão em parafina reve- 
laram tumor sólido pseudopapilar do pâncreas. 

A paciente evoluiu bem, recebendo alta no sétimo 
dia pós-operatório. Estava assintomática e sem evidên- 
cia da doença após seis meses do tratamento cirúrgico. 





Figura 1 - Ressonância nuclear magnética do abdômen evidenciando grande tumoração no hipocôndrio es- 
querdo (cauda do pâncreas), comprimindo baço e rim esquerdo. 
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Figura 3 - Preservação esplênica após ressecção do tumor. 


DISCUSSÃO 


O tumor sólido pseudopapilar do pâncreas (tumor 
de Frantz) é neoplasia de etiologia desconhecida, de 
baixo potencial maligno e bom prognóstico (sobre- 
vida de 97% em dois anos e 95% em cinco anos). É 
comumente encapsulado, de crescimento lento e ra- 
ras vezes invade estruturas vizinhas. A disseminação 
linfática é raramente observada e metástases hema- 
togênicas são esporádicas, com poucos casos descri- 
tos, sendo o fígado o local mais atingido. 

Tem sido notado, recentemente, o aumento de sua 
incidência, com mais de dois terços dos casos descri- 
tos nos últimos 10 anos.? À possível explicação para 
esse fato é o melhor conhecimento de sua existência, 
da grande disponibilidade de marcadores imuno-his- 
toquímicos e de estudos retrospectivos nos quais se 
encontraram casos não identificados previamente.” 

Ocorre em aproximadamente 0,1 a 2,7% dos tumo- 
res pancreáticos e em 5 a 12% das neoplasias císticas 
do pâncreas. Em 718 casos relatados na Inglater- 
ra, em período superior a 70 anos, ressaltou-se que 
mais de 90% dos pacientes são mulheres, com idade 
média de 22 anos. A maior série relatada no Brasil 
é constituída de 14 casos, do Serviço de Cirurgia de 
Vias Biliares e Pâncreas do Hospital das Clínicas da 
Faculdade de Medicina de São Paulo.!º 

A sintomatologia associada ao tumor é inespecí- 
fica em 90% dos pacientes, sendo os mais comuns a 
dor abdominal de leve intensidade e massa abdomi- 
nal palpável, que no momento do diagnóstico apre- 
senta, comumente, grandes dimensões.' A despeito 
disso, a invasão de estruturas adjacentes é rara, o que 
torna a ressecção possível na maioria dos pacien- 
tes.” Há relatos desses tumores na cauda, corpo ou 
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cabeça do pâncreas, sendo a primeira localização a 
mais frequente.! Em razão de seu lento crescimento, 
os tumores de Frantz possuem em torno de 6 cm no 
momento do diagnóstico, já tendo sido observadas 
lesões de até 30 em.º 

O diagnóstico é realizado por meio de exames de 
imagem, como US abdominal, tomografia computado- 
rizada e RNM. Os principais achados são de lesão ar- 
redondada, heterogênea, encapsulada, com áreas cís- 
ticas e sólidas, bem como calcificações ou septações 
internas, com deslocamento de estruturas vizinhas. 
Os marcadores tumorais contribuem pouco para o 
diagnóstico, uma vez que raramente estão elevados. 
Podem ser observadas, ocasionalmente, elevações mí- 
nimas de CAI9-9. 

A ressecção cirúrgica é o melhor tratamento para 
os tumores sólidos pseudopapilares do pâncreas e de- 
pende da localização da lesão. Lesões no corpo ou na 
cauda, como neste relato, devem ser ressecadas com 
pancreatectomias distais, uma vez que é lesão com ca- 
racterísticas benignas. A duodenopancreatectomia com 
preservação do piloro deve ser indicada para tumores 
localizados na cabeça do pâncreas.” As taxas de resse- 
cabilidade são altas, em virtude do tumor, ao crescer, 
deslocar as estruturas adjacentes em vez de invadi-las.! 
A linfadenectomia regional somente é indicada se exis- 
tirem linfonodos volumosos e suspeitos de comprometi- 
mento. Se houver metástases no fígado, a hepatectomia 
ou a enucleação deve ser tentada, uma vez que oferece 
controle da doença a longo prazo ou mesmo a cura.” 

À ressecção distal do pâncreas com preservação 
do baço já foi estudada no trauma para tratamento 
de lesões localizadas no corpo e cauda.!=!3 A opção 
pela cirurgia conservadora deve ser sempre conside- 
rada, pois o baço é órgão do sistema fagocitário mo- 
nonuclear com importante papel na defesa orgânica, 
sobretudo contra microrganismos encapsulados; e o 
conhecimento de que esplenectomizados apresen- 
tam aumento da morbidade e mortalidade séptica!! 
justifica a sua preservação.!2!5 À preservação do polo 
superior do baço, que é irrigado pelos vasos espleno- 
gástricos, pode ser a opção quando há necessidade 
de ligadura da artéria e veia esplênicas.!> 1618 Este pro- 
cedimento já foi descrito para tratamento do trauma 
esplênico grave envolvendo o hilo e na hipertensão 
porta associada à desconexão ázigo-portal.!ó 1820 

Em conclusão, o tratamento cirúrgico do tumor 
de Frantz pela ressecção distal do pâncreas com pre- 
servação do baço mostrou-se eficaz e sem morbidez 
pós-operatória. 
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